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RESUMEN

El sindrome de Kartagener es una enfermedad genética
rara caracterizada por la triada clinica de bronquiectasia,
sinusitis cronica y situs inversus total, de dificil diagnéstico
y tratamiento inespecifico. El presente trabajo tuvo como
objetivo describir un caso de sindrome de Kartagener. Se
presenta el caso de una paciente de 67 afios que acudio
con disnea en reposo, mareos y nauseas, sudoraciones,
decaimiento y un cuadro sincopal que motivaron su ingre-
so. Fue evaluada segun sus manifestaciones clinicas y me-
diante el empleo de examenes complementarios, lo que
permitio el diagndstico de un sindrome de Kartagener. La
paciente fue dada de alta médica con seguimiento por su
area de salud.

Palabras clave: sindrome de Kartagener; bronquiectasia;
sinusitis; situs inversus total

ABSTRACT

Kartagener syndrome is a rare genetic disease characteri-
zed by the clinical triad of bronchiectasis, chronic sinusitis
and total situs inversus, difficult to diagnose and nons-
pecific treatment. This study aimed to describe a case of
Kartagener syndrome. We present the case of a 67-year-
old patient who came with dyspnea at rest, dizziness and
nausea, sweating, decay and a syncopal condition that
motivated her admission. It was evaluated according to
its clinical manifestations and through the use of comple-
mentary examinations, which allowed the diagnosis of a
Kartagener syndrome. The patient was discharged from
the hospital with follow-up for her health area.

Key words: Kartagener Syndrome; bronchiectasis; sinusi-
tis; situs inversus
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INTRODUCCION

LEl sindrome de Kartagener es considerado una entidad
nosoldgica rara que se caracteriza por el rasgo de ser una
enfermedad cronica y progresiva, con significativa reper-
cusion para la salud, cuya expresion puede desarrollarse
después del nacimiento o en el transcurso de la vida.

Es una enfermedad genética poco frecuente, definida por
la triada clinica caracteristica de situs inversus total, sinu-
sitis cronicas y bronquiectasias. Fue descrito por primera
vez por el neumologo Manes Kartagener en 1933. Los pa-
cientes con esta enfermedad se incluyen entre los afecta-
dos por otro sindrome mas amplio denominado discinesia
ciliar primaria (DCP). Esta se hereda con patron autoso-
mico recesivo y conlleva una alteracion de la funcion y
estructura del flagelo, que afecta a todos los epitelios ci-
liados del organismo.?

La incidencia del sindrome de Kartagener es de 1/4000 a
1/40 000 nacidos vivos, aunque se considera la verdadera
incidencia sea 1/10 000. Ha sido reportada en todos los
paises de orbe. En Europa se reporta variabilidad diag-
nostica, sin embargo, en distintas latitudes de América
existen limitaciones sanitarias en los necesarios estudios
complementarios, lo cual repercute en la posibilidad de
arribar al diagnostico de certeza. Puede afectar por igual
a ambos sexos y se describen altos indices en ciertos gru-
pos étnicos.’

El desarrollo de infecciones de la via aérea superior e in-
ferior tras el nacimiento, junto con situs inversus y una
historia familiar, pueden sugerir sindrome de Kartagener;
el diagndstico definitivo depende del analisis ultraestruc-
tural de los cilios o pruebas de genética molecular. No hay
un test patron para el diagndéstico de DCP La microscopia
electrénica ha sido una prueba tradicional para el diag-
nostico, pero que no es Util en los pacientes con ultraes-
tructura normal (15-20%). Actualmente, no se han des-
cubierto todas las mutaciones de genes causantes de la
enfermedad. Los analisis de inmunoflorescencia son muy
especificos para DCP pero su sensibilidad es limitada. La
medicion del patron de batido ciliar (PBC) y su frecuencia
(FBC) se ha recomendado como test diagndstico de pri-
mera linea.*

La incidencia y prevalencia del sindrome de Kartagener a
nivel global, nacional, asi como en la provincia y munici-
pio de Cienfuegos es extrordinariamente baja, ademas no

existe disponibilidad de una prueba estandar de oro para
el diagnostico de nuevos casos con esta dolencia. Todo lo
anterior motivo la realizacion del presente trabajo, cuyo
objetivo es describir un caso de sindrome de Kartagener.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente TLM de 67 afios de edad, blanca, femenina, de
procedencia urbana (Buena Vista, Cienfuegos) con antece-
dentes patologicos personales de situs inverso, colesistitis
aguda hace aproximadamente 15 afios para la cual tuvo
tratamiento quirlrgico (colesistectomia), diabetes mellitus
tipo Il desde hace 10 afios la cual es controlada con la
dieta, hipertension arterial desde hace aproximadamente
4 afios para lo cual lleva tratamiento regular con enala-
pril (media tableta diaria) e hidroclorotiazida (una table-
ta diaria), y exfumadora desde hace mas menos 10 afios.
Acudio presentar desde hacia aproximadamente 3 meses
un cuadro de disnea en reposo que siempre se asocia-
ba con mareos y nauseas, sudoraciones y decaimiento, el
cual se fue haciendo mas frecuente; el dia anterior habia
presentado un cuadro de pérdida del conocimiento que
durd pocos segundos. En el momento del examen fisico
se constataron cifras bajas de tension arterial de 70/40
mmHg. Por todo esto se decidié su ingreso para estudio
y tratamiento.

Durante la estancia de la paciente en el Hospital General
Universitario “Dr. Gustavo Aledereguia Lima” de Cienfue-
gos, se le indicaron una serie de exdmenes complementa-
rios de laboratorio en los cuales se constato:

Hemograma:
- hemoglobina: 138 g/L
- hematocrito: 42%
- eritrosedimentacion: 10mm/h
- leucograma: 5.6 x 109/ L
* segmentados: 55%
* eosinofilos: 3%
« linfocitos: 42%
- conteo absoluto de eosindfilos: 0.13 x 109/L

Hemoquimica:
- glicemia: 5.23 mmol/L
- creatinina: 80umol/L
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- urato: 310 umol/L

- colesterol: 3.44 mmol/L

- triglicéridos: 1.05 mmol/L

- proteinas totales: 68g/L

- albumina:40g/L

- globulina: 28 g/L

- transaminasa glutamico pirdvico (TGP): 21 U/L

- fransaminasa glutamico oxalacético (TGO): 16 U/L
- fosfatasa alcalina: 163 g/L

- lactato deshidrogenasa (LDH): 482 U/L

La paciente no presentaba alteraciones perceptibles en los
examenes complementarios de laboratorio y a pesar de
sus trastornos metabdlicos, se encontraba controlada por
su tratamiento.

Ademas, se le realizaron examenes radioldgicos en los
que figuran rayos X de senos perinasales, en el cual se
observé un velamiento de ambos senos maxilares y fron-
tales correspondientes con sinusitis frontal y maxilar; y un
rayos x de torax (Ver Imagen 1) en el que se observé una
dextrocardia y no se apreciaron signos bronquiectasicos
para lo cual se sugirio la realizacion de una Tomografia
Axial Computarizada (TAC).

Imagen 1: Rayos X de torax, vista posteroanterior. Se ob-
serva dextrocardia, con ausencia de signos radioldgicos
de bronquiectasia. Fuente: Historia clinica de la paciente.

Otros de los examenes imagenoldgicos realizados fueron
ultrasonidos abdominal y de tiroides; en el primero se vi-
sualizd el bazo a la derecha de tamafio normal y textura
homogénea, rifiones normales, con buen parénquima, hi-
gado a la izquierda de tamafio normal y de textura homo-
génea, ausencia quirlrgica de vesicula, pancreas normal,
no adenopatias. En el ultrasonido de tiroides se aprecio:
glandula de tamafio normal con imagen quistica en el
lado derecho de 5 mm con calcificacion puntiforme, res-
to del ecopatron homogéneo, cardtidas simétricas y per-
meables con una luz de 7.7 mm. Por ultimo se le realizd
una TAC simple de térax y abdomen (Ver Imagenes 2 y 3)
utilizando un slice de 10mm de espesor, desde los veértices
pulmonares hasta las bases, en tomdgrafo Helicoidal SHI-
MADZU, donde se comprobd la presencia de situs inverso
total, se observaron pequefias imagenes redondeadas en
relacion con bronquiectasia en ambas bases pulmonares
a predominio de la izquierda, por lo tanto se concluyo la
presencia de un cuadro sugestivo de sindrome de Kar-
tagener, acompafiado de una insuficiencia carotidea res-
ponsable de los eventos sincopales que motivaron el in-
greso de la paciente.

Una vez realizado el diagnostico de estas entidades se
le indico tratamiento médico con pentoxifilina una tableta
(400 mq) al dia y acido acetilsalicilico una tableta (125 mq)
y antibidticoterapia con ciprofloxacino (400 mg endove-
noso cada 12 horas). Tras una semana de tratamiento y
dada la mejoria de la sintomatologia de la paciente, se
decidio su alta médica y seguimiento en la Atencion Pri-
maria de Salud.

DISCUSION DEL CASO

Las manifestaciones clinicas del sindrome de Kartagener
varfan en funcion de la edad. En el periodo neonatal, mas
del 75 % de los casos presenta dificultad respiratoria con
necesidad de oxigeno sin causa aparente, lo cual no fue
el caso de la paciente. En la infancia, es frecuente la tos
cronica productiva, otitis medias, rinorrea y obstruccion
bronquial recurrente tratados errébneamente como asma,
pero con mala respuesta al tratamiento, que no guardan
relacion con el caso de la paciente a esas edades; mientras
que, en los adolescentes y en los adultos, son mas fre-
cuentes las bronquiectasias, sinusitis y cefalea, los cuales,
excepto la cefalea se presentaron en la paciente.>®’

Segun Roca® y Harrison®, en el sindrome de Kartagener,
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Imagen 2 y 3: Tomograffa Axial Computarizada (TAC) de térax y abdomen de la paciente. Se aprecia
bronquiectasia en las bases pulmonares a predominio de la izquierda y situs inversus total (obsérvese
el corazon localizado ala derecha y el higado a la izquierda). Fuente: Historia clinica de la paciente.

que se trasmite con caracter autosémico recesivo, ademas
de la bronquiectasia por inmovilidad ciliar, los enfermos
presentan sinusitis y situs inversus, los cuales estan pre-
sentes en la paciente. Se preconiza que la motilidad ciliar
es necesaria para una adecuada rotacion de las visceras
durante la embriogénesis.

La clinica heterogénea e inespecifica favorece su diag-
nostico tardio. Pérez M? hace referencia a una encuesta
internacional en la que el 35 % de los pacientes habian
acudido a su médico mas de 40 veces antes de ser remi-
tidos para su diagndstico. La paciente acudio al hospital
por sintomatologia referente a la insuficiencia carotidea
y el diagnostico de sindrome de Kartagener fue en gran
medida por los hallazgos radiolégicos. El diagnostico pre-
coz podria disminuir los gastos de tratamiento, tal como
se ha demostrado que ocurre en otras afecciones como la
fibrosis quistica.”

En la actualidad, no existe una Unica prueba estandar de
oro para el diagnostico definitivo de la enfermedad. Cla-
sicamente, el diagnostico se ha basado en la presencia de
clinica sugestiva y demostracion objetiva de las alteracio-
nes estructurales del cilio con microscopia electrénica o
disfuncion ciliar mediante la evaluacion de la frecuencia y
el patron de batido ciliar con video de alta resolucion. Los
inconvenientes son que solo se realizan en centros espe-
cializados y son muy costosos. Otras pruebas diagndsticas
son la inmunofluorescencia y la mediciéon del éxido nitrico
nasal."

En Cuba, y especificamente en el Hospital General Univer-
sitario “Dr. Gustavo Aledereguia Lima” de Cienfuegos, los

métodos mas Utiles para su diagnostico son los estudios
imagenoldgicos, entre los cuales en la paciente se reali-
zaron radiografias de torax y senos perinasales, asi como
ultrasonidos abdominal y de tiroides, y TAC donde se
comprobd la existencia de sinusitis frontal y maxilar, situs
inversus total y bronquiectasia que permitieron corroborar
el diagndstico.

El manejo terapéutico actual no es especifico; se basa en
evidencias extrapoladas de la fibrosis quistica, ya que en
su evolucion, comparten la clinica de bronquiectasias vy
sinusopatia crénica. Los pilares del tratamiento son téc-
nicas de aclaramiento mucociliar, fisioterapia respiratoria,
ejercicio fisico, prevencion de infecciones con pautas de
vacunacion especificas, eliminacion de exposicion a des-
encadenantes inflamatorios e inhalaciones nebulizadas
para diluir las secreciones, ademas del tratamiento espe-
cifico de las complicaciones.*®

Cumpliendo el tratamiento y con un seguimiento estre-
cho, el prondstico es generalmente favorable, y llega in-
cluso a tener una esperanza de vida normal. Pero para
ello, es fundamental un diagndstico y tratamiento preco-
ces, ya que su retraso se ha asociado a mayor nimero
de sobreinfecciones y peor calidad de vida a largo plazo.
En el futuro, el mejor conocimiento genético y fenotipico
podria conducir a la creacién de nuevas estrategias tera-
péuticas especificas.™">

CONCLUSIONES

El sindrome de Kartagener constituye una enfermedad
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rara y de dificil diagnostico debido a la heterogeneidad
de su cuadro clinico y la aparicion tardia de sus manifesta-
ciones, asi como la no disponibilidad de un Unico examen
complementario de eleccion. Por todo lo anterior resulta
indispensable resaltar la importancia de utilizar correcta-
mente el método clinico para la detecciéon precoz de este
tipo de enfermedades y de este modo lograr disminuir la
aparicion de complicaciones y favorecer una mejor cali-
dad de vida a estos pacientes.
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